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fläche, sondern auch noch nach der Passage des ganzen Körpers chemische 
Wirkungen auf der photographischen Platte und luorescenzerscheinungen 
hervorrufen können, eine Thatsache, auf der Ja die Photographie durch- 
leuchteter Körpertheile und deren Projection auf den Platineyanürschirm 
beruht. Ob sie auch die eigenartigen Einwirkungen auf die unmittelbar 
bestrahlte Haut, die wir in unserem Fall gesehen, noch nach der Durch- 
strahlung des Körpers zu erzeugen imstande sind, wird erst dann be- 
wiesen sein, wenn die gleichen Veränderungen bei der Einleitung der aus 
der Versuchsperson heraustretenden Strahlen in eine andere Person auf 
der zuerst von den Strahlen getroffenen Haut der letzteren beobachtet 
sein werden. 











VI Ueber Friedreich’sche Krankheit 
(hereditäre Ataxie).') 
Von Dr. &eorg Rosenbaum in Berlin. 


Das vorliegende Krankheitsbild bietet hinsichtlich seiner Ab- 
grenzung nach verschiedenen Seiten hin noch immer so inter- 
essante Fragen, dass ein Beitrag zur Casuistik der hereditären Ataxie, 
insofern als ich reine Fälle dieser Krankheit beschreibe, immerhin 
erwünscht erscheinen dürfte. Es sind so viele Fälle (s. Ladame) 
als Friedreich’sche Krankheit beschrieben und gezählt worden, ohne 
es in Wahrheit zu sein, dass Jede nicht ganz reine Beobachtung 
besser nicht, mitgetheilt werden sollte So halte ich es auch für 
besser, auf eine frühere Beobachtung von mir aus dem Jahre 1890 
nicht näher einzugehen, weil ich dieselbe unter die „Formes frustes“ 
zähle. Es handelte sich damals um einen Herrn aus einer alt- 
adligen, wie es schien, stark neuropathisch belasteten Familie, der 
an leichten coordinatorischen Störungen der Arme und Beine 
sowie an Erscheinungen von Nystagmus bei sehr herabgesetzten Pa- 
tellarreflexen litt. Daneben bestanden Symptome perverser Sexua- 
lität. Herr Professor Uhthoff, der damals die Güte hatte, den 
Augenbefund aufzunehmen, trat für die Diagnose Friedreich’sche 
Ataxie voll ein; indessen habe ich mich selbst nicht entschliessen 
können, den Fall dahin zu zählen, zumal ähnliche Störungen in 
der Familie nicht vorhanden sein sollen. 

Im Sommer 1895 nun lernte ich die beiden Kranken, die ich neu- 
lich vorzustellen die Ehre hatte, kennen und habe sie seitdem mit 
kurzen Unterbrechungen beobachtet und von Zeit zu Zeit genauer 
untersucht. Es handelt sich um zwei Schwestern, Kinder gesunder 
Eltern, die seit etwa sechs Jahren das Bild eigenthümlicher Co- 
ordinationsstörungen bieten, wie Ihnen die Beobachtung des Ganges 
allein schon gezeigt haben wird. Ausser diesen beiden Mädchen haben 
die Eltern noch einen Knaben, der zwischen 14 und 15 Jahren 
ist und bisher vollkommen gesund geblieben ist. Die Eltern zeigen 
ausser den Erscheinungen der Nervosität keine krankhaften Stö- 
Tungen. Als belastendes Moment in der Verwandtschaft — Ataxie 
soll niemals vorgekommen sein — muss erwähnt werden, dass 
zwei Brüder des Vaters und eine Schwester und Cousine der 
Mutter an Erscheinungen schweren Diabetes zugrunde gegangen 
Sind und dass als besonderes ungünstiges Moment die nahe Ver- 
wandtschaft der Eltern, die Vetter und Cousine sind, hinzukommt. 

Die Kinder sollen bis vor etwa sechs Jahren vollkommen gesund 
gewesen sein, zu welcher Zeit die Familie von einem schweren 
Keuchhusten heimgesucht wurde; nachdem derselbe überstanden 
War, zeigten sich bei der älteren von beiden die ersten Erschei- 
Nungen eines schwerfälligen, unsicheren Ganges, die sich dann nach 
einiger Zeit auch bei der Jüngeren einstellten. Der unsichere, 
schwankende Gang steigerte sich ganz allmählich bis zu dem 
Grade, den wir heute vor uns sehen; jedoch ist das ganze Krank- 
heitsbild bei der älteren Schwester am stärksten ausgebildet, 
wenn auch momentan bei derselben eine gewisse Remission 
vorzuliegen scheint. Die Mutter behauptet wenigstens, dass das 
ältere Mädchen schon schlechter gegangen wäre; solange ich die 

inder beobachte, sind die Erscheinungen stabil geblieben. 


Falli. Else V., 18 Jahre alt, seit 6_7 Jahren erkrankt, bietet. 


gegenwärtig folgenden Befund: blasse Gesichtsfarbe, anämisches Aussehen, 
von dem Grade der Entwickelung, sowohl geistig als körperlich, lässt sich 
D \ Sagen, dass sie um 2—3 Jahre zurückgeblieben zu sein scheint. 
atientin geht nur an der Hand eines Führers, und selbst dann gehört 
noch von beiden Seiten Aufmerksamkeit dazu, um die Patientin am Fallen 
zu verhindern. Dabei schwankt der Körper stark hin und her bei vorwärts 
Bebeugtem Kopfe, der den Boden controllirenden, gesenkten Blickebene 
entsprechend. Der Rücken ist etwas gekrümmt; es besteht eine rechts- 
convexe Kyphoskoliose im Dorsaltheil mit entsprechender links-convexer 
Mmung im Lumbaltheil. 
Denen Herr Dr. Beely die Güte hatte, anzupassen, und welches der 
De allerdings etwas Sicherheit bei den Bewegungen zu geben scheint. 
Tabe = erinnert weniger an das stossende des atactischen Stadiums der 
Der p &ls vielmehr an das hinkende, wackelnde des paralytischen Stadiums. 
beächtier wird schlecht abgerollt, hat aber noch nicht die von Friedreich 
ebene gebogene contracturirte Form (Spitzfussstellung mit Dorsal- 
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Patientin hat seit einigen Monaten ein Corset, . 
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flexion der Zehen). ‚ Die Contractur der Sehne des Extensor hallucis lon- 
gus, in den allermeisten Fällen gleichfalls beobachtet, ist auch in diesem 
Falle vorhanden. Bewegungen bei geschlossenen Augen mit den Beinen 
ausgeführt, haben etwas schwankendes, unsicheres, doch müsste man nach 
der Schwere der Gehstörung eigentlich noch mehr nach der Richtung 
erwarten. Da nun aber die Patientin auch bei offenen Augen fast immer 
einer Unterstützung bedarf, so ist über das Romberg’sche Zeichen schwer 
abzuurtheilen. ‚Lässt man die beiden Zeigefingerspitzen bei geschlossenem 
Auge gegen einander bewegen, so werden sie stets an einander vorbei- 
geführt. Die Schrift ist. unsicher, kritzlich, sieht aus wie die eines Kindes, 


das eben zu schreiben anfängt. Wenn Patientin sitzt, macht der Körper 

















stellen; auch in der Gesichtsmuskulatur treten zuweilen unwillkürliche 
Bewegungen auf. Alles dies ist besonders gut zu beobachten, wenn Patien- 
tin erregt ist. Dabei ist die grobe Kraft, am Dynamometer gemessen, 
nicht wesentlich beeinträchtigt. Die Sprache ist leicht gestört, hat einen 
hesitirenden Charakter mit jeweilig auftretenden mehr explosiven Momenten; 
auch fällt die unverhältnissmässig tiefe Tonlage der Stimme auf. Die 
Zunge wird schwerfällig und etwas zitternd hervorgestreckt. 

Die Hautreflexe erscheinen unverändert; dagegen sind die Patellar- 
reflexe stots und sicher, trotz aller ablenkenden, entspannenden Kunstgriffe 
aufgehoben. Im Gegensatz dazu mag erwähnt werden, dass das Schwanken 
bei geschlossenen Augen (Romberg’sches Zeichen) eigentlich nicht vermehrt 
ist, indessen ist hierüber ein Urtheil schwer zu gewinnen, da die Patientin 
auch bei offenen Augen fast nur mit Unterstützung stehen kann. Nystag- 
mus konnte nicht beobachtet werden: jedoch macht der Kopf beim Ver- 
folgen eines vorbeigeführten Objectes eigenthümlich atactische Bewegun- 
gen. Die Pupillen sind gleich und reagiren gut auf Lichteinfall und Accommo- 
dation. Die Sensibilität wurde wiederholt und mit den verschiedensten 
Hülfsmitteln geprüft, doch konnten keine Anomalieen entdeckt werden. 
Untersucht wurde das Tastgefühl mit Nadelspitze und -knopf, sowie mit 
dem Pinsel, der Raumsinn nach der Weber’schen Methode, Wärme- 
und Kälteempfindung, das Schmerzgefühl und die elektrocutane Sensibilität 
mittels der Erb’schen Elektrode. Die Vorstellung der Haltung der Ex- 
tremitäten bei geschlossenen Augen war prompt, ebenso wio Geldstücke 
und Gewichte bei verhängten Augen gut taxirt wurden. Besondere Er- 
wähnung verdient, dass die Sphincteren nicht paretisch sind, dass keine 
lancinirenden Schmerzen, keine Krisen oder den tabischen ähnliche Par- 
ästhesieen, wie Pelzigsein an den Füssen und Gürtelgefühl, jemals be- 
obachtet wurden; die psychischen Functionen sind normal, und die elek- 
trische Untersuchung der Muskeln der Ober- und Unterschenkel, vor- 
genommen wegen grosser Abmagerung der Muskulatur, ergab keine irgend- 
wie abweichenden Resultate. Zuweilen leidet Patientin an Schwindelanfällen. 


Fall 2. Die jüngere der beiden Schwestern, Meta V., 10 Jahre alt, 
zeigt im grossen und ganzen denselben Befund. nur ist besonders die 
Ataxie nicht so stark entwickelt, und es fehlt die Kyphoskoliose und die 
Contractur der Sehne des Extensor hallucis. Die kleine Patientin geht. 
obne Hülfe, doch sucht auch sie allenthalben beim Gehen und Stehen 
Anhalt an den Objecten zu bekommen; beim Stehen ist die Haltung breit- 
beinig wackelnd, und der Gang der Patientin hat das Aussehen wie der 
eines tauımelnden Trunkenen. Der Patellarreflex ist auch bei dieser Kranken 
zuverlässig aufgehoben und durch kein Hülfsmittel hervorzurufen. Auf- 
fallend ist bei dieser Kranken eine Neigung zu grimassirenden Muskel- 
contractionen im Gesicht bei sehr deutlichem Wackeln des Kopfes, ein 
wie eine Grimasse aussehendes, häufiger auftretendes Lächeln und eine 
grosse psychische Empfindlichkeit. 


Ueberblicken wir die beiden Krankengeschichten und ver- 
gleichen wir den Befund, so finden wir, dass Abweichungen nur 
in Nebensächlichem bestehen und dass die beiden Fälle zweifellos 
in das von Friedreich?) 1861 zuerst beschriebene, später ergänzte 
Krankheitsbild gehören. Ladame (Il. c.), der in seiner bekannten 
Monographie eine Kritik der wohl jetzt an 190 in der Litteratur 
gezählten Fälle giebt, verlangt folgende Symptome von einer 
hereditären Ataxie: langsam fortschreitende Ataxie aller vier 
Gliedmaassen, die meistens mehrere Kinder derselben Familie 
betrifit, vielfach seit der ersten Kindheit datirend, an dem Beinen 
beginnt und allmählich auf Rumpf, Arme, Muskulatur des Kehl- 
kopfs, der Zunge und der Augen ‚fortschreitet. Gang allmählich 
erschwert, ebenso ruhige Körperhaltung im Sitzen und Stehen 
[choreiforme Instabilität (Charcot), statische Ataxie (Fried- 
reich)], Sprachstörungen, Nystagmus, Rückenskoliose, paralytischer 
Klumpfuss, Aufhebung der Kniereflexe, Intactheit aller Qualitäten 
der Sensibilität, Fehlen oculopupillärer Symptome, lancinirender 
Schmerzen und der Sphincterenparese. Diesen Anforderungen ent- 
spricht unser Krankheitsbild durchaus; allerdings ist der Nystag- 
mus nicht vorhanden, aber einmal kommt er nicht bei allen Fällen 
vor, zweitens ist er, wie Ladame zugiebt, ein spätes Symptom, 
und unsere Fälle haben noch keine sehr lange Dauer. Wichtig für 
die differentielle Diagnose der hereditären Ataxie ist das Fehlen 
syphilitischer Aetiologie (cf. Fälle wie z. B. die von Remak ih 
der Berliner klinischen a ia No. 7 und Freger, 

im jugendlichen Alter, ‚Ss. ; 
A an dieser Stelle noch eines Symptoms nn 
das so prägnant ist, dass es der Krankheit den Namen er en 
hat, nämlich der Ataxie. Für uns, die wir wohl alle jetzt auf = 
Standpunkt der v. Leyden’schen?) Theorie der Ataxie stehen, is 


